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Le ganglioneurome est une tumeur nerveuse benigne rare, d'origine neuroectoderm ique et de localisation retroperitoneale frequente. Nous 
rapportons I'observation d'un patient de 55 ans dont la tumeur est revelee fortuitement sur une echographie abdominale demandee dans le cadre 
d'une cytolyse hepatique secondaire a une hepatite virale C. Le patient est opere apres la realisation d'un scanner abdominal et d'un bilan 
hormonal. L'examen anatomopathologique de la piece operatoire est en faveur d'un ganglioneurome. Devant une volumineuse masse 
retroperitoneale avec etat general conserve, on doit envisager le diagnostic de ganglioneurome car I'exerese chirurgicale complete permet une 
guerison sans recidive. Prealablement, I'ensemble des autres diagnostics differentiels doit etre elimine. 
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Introduction 



Le ganglioneurome est une tumeur nerveuse benigne de I'enfant et 
de I'adulte jeune. Cest une tumeur rare, localisee dans la glande 
surrenale (20%), le long de la chaine sympathique et 
partlcullerennent au niveau du mediastin posterieur (40%) et du 
retroperitolne (30%) [1]. Elle appartient au groupe des tumeurs 
neurogenes, se developpant aux depens des chaines ganglionnaires 
sympathiques, groupe qui inclut egalement les 
ganglioneuroblastomes et les neuroblastomes [2]. En effet, celles-ci 
posent un probleme de diagnostic clinique et histologique, ainsi 
qu'un probleme therapeutique a cause des rapports avec les 
organes de voisinage, et notamment avec les gros vaisseaux (veine 
cave inferieure, aorte). Nous rapportons I'observation d'un patient 
age de 55 ans pour lequel le diagnostic de ganglioneurome 
surrenalien droit est revele fortuitement dans le cadre du bilan d'une 
cytolyse hepatique. 



Patient et observation 



Un patient age de 55 ans, militaire de fonction, est adresse en 
consultation de medecine interne pour visite de reengagement. 
Dans ses antecedents personnels nous retrouvons une blessure de 
guerre superficielle avec persistance d'eclats metalliques au niveau 
thoracique. L'interrogatoire ne revele aucune plainte somatique. 
L'examen clinique trouve une TA normale sans hypotension 
orthostatique et il n'y a pas de signes cliniques en faveur d'un 
syndrome d'hyperfonctionnement cortico ou medullosurrenalien, ni 
signes d'insuffisance surrenalienne. Les examens biologiques 
revelent une hyperglycemie a 8,54 mmol/l, une legere cytolyse 
hepatique avec des ASAT a 66 puis a 88 UI/I (VN 



Discussion 



Le ganglioneurome est une tumeur benigne rare d'origine 
neuroectodermique, developpee a partir du systeme nerveux 
sympathique. II est compose de cellules ganglionnaires matures et 
d'un stroma contenant des cellules nerveuses associees a un 
contingent schwannien, contrairement au neuroblastome et au 
ganglioneuroblastome qui sont composes de cellules ganglionnaires 
plus immatures dont le potentiel evolutif est plus important [3]. Le 
ganglioneurome est rencontre le plus souvent chez I'enfant et 
I'adulte jeune [4,5]. Le sexe feminin est plus souvent atteint avec un 
sexe ratio de 0,75 [3]. Chez I'enfant, le ganglioneurome peut 
representer la forme mature d'un neuroblastome. A I'inverse, la 
transformation d'un ganglioneurome en neuroblastome a I'age 
adulte est exceptionnelle [2]. Le ganglioneurome se developpe done 
le long des chaines sympathiques, d'ou ses localisations cervicale, 
mediastinale, retroperitoneale ou pelvienne. La localisation 
retroperitoneale est frequente (32-52 %) [3,6], une fois sur deux 
extrasurrenalienne. Le ganglioneurome ne represente que 0,7 a 1,6 
% des tumeurs retroperitoneales primitives [2] qui, quant a elles, 
constituent moins de 1 % de I'ensemble des tumeurs [2]. Le mode 
de revelation est souvent fortuit, com me c'est le cas de notre 
patient, car malgre leur grande taille, les ganglioneuromes 
retroperitoneaux sont generalement asymptomatiques. Parfois une 
douleur abdominale, la palpation d'une masse abdominale, ou la 
compression des organes de voisinage menent au diagnostic [5]. En 
fait, Cronin et al. rapportent un cas d'occlusion intestinale par un 
ganglioneurome survenant 18 ans apres le diagnostic initial [7]. 

L'aspect du ganglioneurome en imagerie est assez evocateur : 
tumeur ovoide bien limitee, aux contours reguliers et au contenu 



tres homogene, peu vascularisee, n'envahissant pas les structures 
vasculaires de voisinage, situee le long des chaines sympathiques, 
a- ou pauci-symptomatique chez un sujet jeune ou d'age moyen. 
L'echographie est peu specifique et met souvent en evidence une 
masse tissulaire, heterogene, a contours bien definis, de la loge 
surrenalienne. La tumeur peut venir a proximite des vaisseaux sans 
les envahir [6]. La tomodensitometrie peut mettre en evidence des 
calcifications dans 50 % des cas. II n'y a pas de contingent 
graisseux ni kystique. La prise de contraste est faible. En IRM, le 
ganglioneurome est en hypo-signal homogene en ponderation Tl, 
en hyper ou isosignal en ponderation T2 selon la quantite de stroma 
contenu dans la lesion. Les calcifications sont mal analysables par 
cette technique. [6]. La prise de contraste apres injection de 
Gadolinium n'est pas specifique, allant de I'absence de prise de 
contraste a une faible prise inhomogene ou meme parfois a une tres 
forte prise [3]. Le bilan hormonal est dans la grande majorite des 
cas normal. Dans de rares cas, une secretion de catecholamines ou 
de vasoactive intestinale polypeptide (VIP) a ete rapportee, 
responsable de diarrhee et d'hypertension arterielle [6]. 

Les diagnostics differentiels sont nombreux face a une lesion 
retroperitoneale tissulaire de grande taille se developpant entre des 
structures normales [6], mais la prise en compte des nuances 
semiologiques et du contexte de decouverte aide a red u ire I'eventail 
a envisager. Ainsi, face a une masse retroperitoneale solide et 
homogene chez un patient asymptomatique, les seuls diagnostics 
plausibles sont ceux de maladie de Castleman unicentrique vasculo- 
hyaline [6] ou de paragangliome non secretant si la tumeur est 
hypervascularisee, et de ganglioneurome en cas de lesion 
paucivasculaire, ce qui est le cas ici. Les autres diagnostics doivent 
etre evoques de principe, et aussitot elimines pour des raisons 
semiologiques ou epidemiologiques. Parmi les tumeurs benignes, le 
teratome et le lipome ont un contingent graisseux, le schwannome a 
souvent une composante kystique, la tumeur desmoTde est mal 
limitee, le lymphangiome kystique est liquidien et le seminome 
retroperitoneal (tumeur burned-out) s'accompagne d'une alteration 
de I'etat general. Les lesions malignes (primitives, secondaires, 
lymphomateuses) sont multiples, souvent necrotiques, et 
envahissent les structures de voisinage. Si les differents elements 
sont non informatifs une ponction biopsie sera envisagee. Ce geste 
doit etre pese car il n'est pas denude de risque et on retrouve de 
rares complications liees a la voie d'abord (pneumothorax, 
pancreatite aigue, hemorragie, infection ou lesion des organes de 
voisinages) [8]. Neanmoins, le diagnostic de certitude ne sera porte 
qu'apres une etude histologique de la piece chirurgicale. En effet, la 
biopsie preoperatoire, bien qu'elle permette de poser le diagnostic, 
une analyse complete de la piece d'exerese reste necessaire en 
raison de la possibilite de contingents de neuroblastome mais aussi 
de pheochromocytome au sein du ganglioneurome [2]. 

Le traitement reste chirurgical et consiste a I'exerese tumorale; 
intervention d'autant plus difficile que la tumeur est de grande taille 
presentant des rapports intimes avec les structures voisines, 
notamment les gros vaisseaux (VCI et aorte) [3]. Le traitement 
devrait etre realise precocement non seulement pour confirmer la 
nature de la masse, mais aussi pour prevenir I'augmentation de son 
volume et la compression des structures adjacentes. La voie d'abord 
est generalement une laparotomie transperitoneale, essentiellement 
pour les grosses masses [6] comme chez notre patient. La voie 
coelioscopique reste possible et meme privilegiee pour les petites 
masses retroperitoneales bien definies sans rapport intime avec les 
gros vaisseaux. devolution de ces tumeurs est lente, mais 
I'augmentation de volume est la regie en I'absence de traitement. 
Leur pronostic est bon en cas d'exerese complete. Les complications 
sont surtout d'ordre mecanique [6]. La recidive locale est 
exceptionnelle, cependant la possibilite d'une transformation 
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maligne en un ganglioneuroblastome est possible, d'ou I'interet 

d'une surveillance prolongee [1]. References 



Conclusion 



Malgre sa rarete et sa ben ignite, le ganglioneurome retroperitoneal 
merite d'etre connu. Le diagnostic est souvent tardif. L'imagerie, en 
particulier la TDM et I'lRM confirment le siege retroperitoneal de la 
tumeur, ses rapports et predisent de sa resequabilite. Son pronostic 
extremement favorable apres chirurgie justifie I'exerese complete. 
Les recidives locales bien que rares imposent une surveillance 
periodique. 
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Figures 



Figure 1: TDM abdominale sans injection du produit de contraste 
montrant une masse de la loge surrenalienne droite bien limitee et 
homogene (fleche blanche) 

Figure 2: TDM abdominale avec injection du produit de contraste 
montrant une masse de la loge surrenalienne droite bien limitee et 
homogene ne prenant pas le produit de contraste (fleche blanche) 
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Figure 1: TDM abdominale sans injection du produit de contraste 
montrant une masse de la loge surrenalienne droite bien limitee et 
homogene (fleche blanche) 
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